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     A CASE OF BILATERAL TESTICULAR TUMORS WITH 
           CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA 
                Hiroyuki TSURUKAWA and HiromichiIucHt 
         From the Department of Urology,  Wakkanai City General Hospital 
Masayuki TOKUMITSU, Satoshi  YAMAGUCHI, Hiroshi HASHIMOTO and  SURRO YACHIKU 
           From the Department of Urology, Asahikawa Medical College
   We report a case of congenital adrenal hyperplasia (CAH) occurring in a 21-year-old man. He 
was found to have 21-hydroxylase d ficiency shortly after birth in search for the cause of vomiting and 
adrenal insufficiency, and placed on steroid therapy. He had an uneventful childhood with normal 
onset of puberty. At the age of 21 years he was hospitalized with bilateral testicular masses. They 
were non-tender, firm and nodular on palpation. The levels of adrenocorticotrophic hormone 
(ACTH),  17a-hydroxyprogesterone  (17a-OHP) were found to be elevated. Testicular biopsy 
revealed that the nodule comprised mainly eosinophilic sheets and nests and polygonal cells with 
abundant, granular cytoplasm, but no crystals of Reinke were seen. Testicular tumor with congenital 
adrenal hyperplasia is typically bilateral and develops in untreated or inadequately treated males with 
CAH. 
                                             (Acta Urol. Jpn.  46: 311-313, 2000) 
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緒 言
先 天性副 腎皮質過 形成(以 下CAHと 略す)は ス
テロイ ド生合成 に関与す る酵素の先天的な欠損が原因
で,両 側副腎の過形成が起 こる疾患である.わ れわれ
はCAHの 加 療 中.両 側精巣腫 大 を呈 した1例 を経
験 したので報告す る.
症 例
患者:21歳,男 性
主訴:両 側精巣腫 大
既往歴 ・家族歴:特 記すべ きことな し
現病歴:1973年3月出生直後,哺 乳力低下.脱 水症
状著明 とな り近医受診 した.電 解質異常 を指摘 され,
精査 の結 果21-hydroxylase欠損 型CAHの 診 断 と
な った.以 後小児科 にて ホルモ ン補充療法 を受けてい
た.そ の後,14歳頃 より身長の伸 びが不 良となった以
外特 に問題な く経過 していた.1994年1月よ り両側精
巣 の腫大 を認め,同 年8月 精査 目的に泌尿器科初診 と
なった.
初 診時現 症:身 長153.4cm,体重52.Okg,血圧
120/60mmHg.陰茎,皮 膚 に異常 所見 を認 めず,腹
部腫 瘤 は触知 しなか った.陰 嚢内容 は両側 とも腫大
し,内 部 には石様硬の結節 を多数触知 した.
検査所見:血 液一般検査,生 化学検査で は異常値 を
認めず,各 種 ホルモ ン検査(括 弧内正常値 を示す)で
は,LH4.lmIU/ml(≦7.OmlU/ml),FSHl4.O
mIU/ml(≦13.OmIU/mD,ACTHl57pg/ml
(6.O--36.Opg/mD,17α(OH),プロ ゲ ス テ ロ ン
llOng/ml(1.35--2.00ng/ml),17-KS(尿),16.O
mg/day(4.2～12.4mg/day),17-OHCS(尿),16.O
mg/day(3.1～8.7mg/day),PRAO.6ng/ml/hr
(≦1.Ong/ml/hr),テス トステロ ン607ng/dl(320～
1,030ng/d1)であ り,ACTHと,17α(OH)プ ロゲ
ステ ロ ンが,異 常高 値 を示 していた.ま た,AFP,
βhCGな どの精巣腫瘍マ ーカーは正常であ った.
画像診 断:超 音 波検査(Fig.1)で,腫瘤 の長径 は
左が6.5cm,右 が6」cmで 内部 が低輝 度 の結 節が
多数認め られ,ド ップラーエコーでは結節内部 は血流
に乏 しい所見であ った.CT(Fig.2)では,陰 嚢 内に
は均一な濃度 の多発結節 を認め,正 常精巣組織 は見 ら
れなか った.な お,両 側 とも副腎の腫大 は明 らかでな
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Flgl Dopplerultrasonographyrevealedavas-
cularandnodulartestlculartumor
Fig.2.AbdominalCTscanshowedhomo-
geneousandmultlplenodularleslons
ofbilateraltestes
くリンパ節の腫脹も認められなかった.
以上の検査所見より精巣腫瘍 も否定で きなかった
が,文 献で報告 されているCAHに 伴 う精巣の腫瘍
性変化も疑い生検を施行した.
手術所見 ・精巣白膜を切開すると,内部に1'-2cm
大の硬 い結節が多数認められ,そ の一部を摘出した
(Fi9.3).
病理組織所見 ライディノヒ細胞に類似した,小型
で円形の核 と好酸性で豊かな胞体をもつ細胞が主体を
なしてお り,これらの細胞が薄い間質に囲まれ胞巣な
いし索状構造をとって増生する像が認められた。 しか
し,ラインケの結晶や核分裂像は認められず血管,リ
ンパ管への進展 も認められなかった(Flg4).
以上の病理所見と前述のホルモン検査所見から,文
献上報告 されているCAHに 伴 う変化 として矛盾 し
ないと判断した.よ ってステロイドの投与量を増量 し
精巣の変化を観察 していたが,半年から1年位の間に
精巣の結節は次第に退縮してきていた.その後,肥満
傾向が増悪 したためステロイ ドの維持量を減量し経過
をみている.現在,精 巣の大きさは左右 とも長径4～
5cm位とほぼ正常大であるが腫瘤状の結節は,そ れ
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Fig4a・Low-powermicroscopyofthetes-
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以上の退縮傾向が認められていない
考 察
CAHに 伴 う精巣腫大 は,1940年Wilkinsら1)によ
り報告 されて以来,わ れ われの調べ得 たか ぎり本邦 の
報告例 はな く,国 外で41例の記載があ るのみで ある.
1953年Praderらは この病 変 を,testiculartumorof
theadrenogcnltalsyndrome-TTAGSと命 名 して い
る2)そ の病 因はCAHに 対 する適切 な治療が行 われ
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ていない場合,脳 下垂体か らの過剰 なACTHの 分泌
が両側精巣 腫大 を引 き起 こす と考 えられてい る.ま
た,適 切 なステ ロイ ド補充 を早期 に行 うこ とに よ り
3'-6カ月で精巣 は縮小傾向 を示す こともこの腫瘍の
特徴 である と報告 され てい る2'5)しか し線 維化,石
灰化の状態 が進行 してい る時には改善 しないという報
告 もある6)
この腫瘍 を形成す る細胞 の起源 についてはい くつか
の説があるが,胎 生期 に精巣 と副腎が近接 して発生す
ることと関連 して,精 巣内 にACTHに 反応 するよ う
な多分化能 を有す る細胞が迷入 し,こ れが起源 となっ
ている との説が有力 である7)
TTAGS41例の検討8・9)では,21-hydroxylase欠損
が,38/41(93%)を占め,9歳 以 下の時期 に両側性
にみ られるものが多い(37/41,90%).中には両側精
巣 の結節性腫 大 に よ り初め てCAHを 診 断 され てい
る症例 も報告 されて いる.
TTAGSと 最 も鑑別 しなけれ ばな らないのが ライ
ディ ッヒ細胞腫であ る.は じめに臨床上 の鑑別点は,
TTAGSは 約83%が両側発 生 で,ラ イデ ィッヒ細胞
腫 は片側が多 く両側性 は約3%を 占めるにす ぎない.
また,TTAGSは 乳房 腫大 を認 め られ ないが,ラ イ
デ ィ ッヒ細胞腫 は約30%位認め られる.
次に病理組織 上の鑑別点は,ラ イディ ッヒ細胞腫 は
35・-OO%にライ ンケの結 晶 を認 めるがTTAGSに は
認め られない.こ のような臨床像,病 理像 よ り鑑別は
困難で はない と思 われ る(Tablel).
CAHの 加療 中,精 巣 に腫瘍性変化 を生 じた場 合,
まず本症 を念頭 に置 くべ きと考 えられた.
Table1.Distinguishingpointsbetweentes-
ticularturnoroftheadrenogenital
syndrome(TTAGS)and正eydigcell
tumor
LeydigcelltumorTTAGS
結 語
先天性副腎皮質過形成に伴った両側精巣腫大の1例
を経験 したので若干の文献的考察を加え報告した.
臨床所見
両側発生
乳房腫大
3.0%
30.0%
83%
0%
病理所見
ラインケの結晶35～40%に 認める 認められない
腫瘍内の結合織 薄 く疎 厚 く豊富
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